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[valor normal de 240 a 480]).ntroduc¸ão
 neuromielite óptica, também conhecida como doenc¸a de
evic, é classiﬁcada como uma  doenc¸a inﬂamatória autoi-
une desmielinizante do sistema nervoso central, distinta da
sclerose múltipla, que afeta principalmente o nervo óptico e
 medula espinal.1 Demonstrou-se que a neuromielite óptica
 decorrente da presenc¸a de anticorpos contra a proteína de
anal de água aquaporina-4 da barreira hematencefálica.2
Há relatos de neuromielite óptica na infância,3,4 mas  há
oucas associac¸ões notiﬁcadas de neuromielite óptica com
utras doenc¸as. A associac¸ão entre a neuromielite óptica e a
ermatomiosite ainda não foi descrita na literatura.
elato  de  casoComo citar este artigo: Fraga MM, et al. Neuromielite óptica em uma a
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2014.12.004
ma  paciente procurou nosso servic¸o aos sete anos com
anifestac¸ão de edema bipalpebral com hiperemia ocular nos
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482-5004/© 2015 Elsevier Editora Ltda. Este e´ um artigo Open Access sob
y-nc-nd/4.0/).últimos quatro meses. Também apresentava edema nas mãos
e nos pés; dor nos punhos, cotovelos e joelhos; e fraqueza mus-
cular. Na ocasião, também tinha uma febre intermitente que
perdurava havia 15 dias.
O exame físico revelou heliotropo, sinal de Gottron, artrite
no joelho e tornozelo esquerdo e fraqueza muscular nos mem-
bros superiores e inferiores (escore de avaliac¸ão da miosite na
infância de 14/52).5
Foram feitos exames gerais, que obtiveram os seguintes
resultados: hemoglobina de 10,4 g/dL, contagem de leu-
cócitos de 4.400 com um diferencial normal, velocidade
de hemossedimentac¸ão de 70 mm na primeira hora e um
aumento das enzimas musculares (aspartato alanina trans-
ferase de 712 [valor normal de 10 a 35], creatina quinase de
187 [valor normal de 10 a 155] e lactato desidrogenase de 1.150dolescente com dermatomiosite juvenil. Rev Bras Reumatol. 2016.
Os ensaios para anticorpos antinucleares, anticorpos
anti-DNA, anticorpos anti-ENA (antígenos nucleares extraí-
veis) e anticorpos anticardiolipina foram negativos e o nível
 uma licenc¸a CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/
ARTICLE IN PRESSRBR-187; No. of Pages 4
 l . 2 0 1 6;x  x x(x x):xxx–xxx
Figura 1 – Imagem de ressonância magnética em corte
sagital. Medula espinal cervical ponderada em T2 que
mostra uma  lesão medular longa hiperintensa (ﬂecha2  r e v b r a s r e u m a t o
do complemento era normal. A biópsia muscular mostrou
uma  atroﬁa perifascicular típica da dermatomiosite. O vide-
odeglutograma era normal e a capilaroscopia periungueal
demonstrou um padrão de esclerodermia com deplec¸ão
capilar signiﬁcativa e ectasia. Foi estabelecido o diagnóstico
de dermatomiosite juvenil.6
Ao longo de dois anos, a paciente recebeu 11 pulsotera-
pias com metilprednisolona, prednisona e metotrexato, até
que foi alcanc¸ado o controle clínico e laboratorial da dermato-
miosite. A paciente abandonou o tratamento por quatro anos
e então retornou à clínica de reumatologia pediátrica há qua-
tro anos, aos 13, sem evidências clínicas (escore de avaliac¸ão
da miosite na infância de 41/52) 5 nem laboratoriais de ati-
vidade da dermatomiosite juvenil; nenhuma medicac¸ão foi
necessária.
Há dois anos, aos 15, a paciente sentiu uma  dormência no
brac¸o esquerdo, sem fraqueza muscular, que durou 10 dias
e resolveu-se espontaneamente. Depois de dois meses, evo-
luiu com parestesia e fraqueza muscular proximal e distal nos
quatro membros, além de diﬁculdade para caminhar e fazer
atividades de vida diária. O neurologista solicitou uma  tomo-
graﬁa computadorizada do encéfalo, com resultado normal,
e nenhuma medicac¸ão foi prescrita. A paciente abandonou o
seguimento novamente e depois de nove meses desses sinto-
mas  iniciais teve um episódio de visão turva e fraqueza distal
nos quatro membros.
O exame neurológico revelou reﬂexos tendinosos profun-
dos hiperativos no membro  superior direito e nas pernas,
sem fraqueza, e uma  grave perda de visão no olho direito
(VA 20/800), com exame de fundo que mostrou atroﬁa do
disco óptico. A Expanded Disability Status Scale (EDSS) 7,
que quantiﬁca a deﬁciência em oito sistemas funcionais
(piramidal, cerebelar, tronco encefálico, sensitivo, intestinal e
vesical, visual, cerebral e outros) foi de 4 em uma  escala de
0 a 10.
Os exames laboratoriais, incluindo a análise do líquido
cerebrospinal, não mostraram alterac¸ões. A consulta neuro-
lógica sugeriu desmielinizac¸ão do sistema nervoso central.
O exame de ressonância magnética do neuroeixo mostrou
uma lesão intraspinal longa de C3 a T4 (ﬁgs. 1 e 2). Propôs-se
o diagnóstico de neuromielite óptica (doenc¸a  de Devic). O
teste positivo para anticorpo antiaquaporina-4 conﬁrmou
o diagnóstico. A paciente foi imediatamente iniciada em
pulsoterapia com metilprednisolona, seguido por azatioprina
e prednisona como terapia de manutenc¸ão.
A paciente manteve-se estável por oito meses com o
esquema terapêutico inicial. Há um ano, apresentou um novo
surto de neurite óptica grave sem fraqueza muscular, mas  com
prejuízo na func¸ão do esfíncter urinário. Foi repetida a aná-
lise do líquido cerebrospinal e a ressonância magnética do
encéfalo. Ela foi tratada com imunoglobulina intravenosa. A
pulsoterapia com metilprednisolona e o uso de 0,1 mg/kg/dia
de prednisona e 3 mg/kg/dia de azatioprina foram manti-
dos por quatro anos até o presente. Após tratamento com
imunoglobulina, os sintomas visuais e urinários da paciente
melhoraram.Como citar este artigo: Fraga MM, et al. Neuromielite óptica em uma a
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2014.12.004
A paciente encontra-se em remissão na atividade da der-
matomiosite juvenil nos últimos quatro anos, mas  ainda
apresenta atividade da neuromielite óptica.preta) em uma  adolescente com dermatomiosite juvenil.
Discussão
A neuromielite óptica recorrente normalmente é caracte-
rizada por surtos na medula espinal e visuais. Dados de
neuroimagem clínica e laboratorial e de imunopatologia suge-
rem que a neuromielite óptica difere da esclerose múltipla
e apresenta um prognóstico pior, o que torna o diagnóstico
precoce de suma importância para o início de um tratamento
imunossupressor agressivo.8
Wingerchuk et al. propuseram novos critérios diagnósti-
cos, que incluem neurite óptica, mielite aguda e pelo menos
dois dos três critérios a seguir: lesões na medula espinal que
abrangem pelo menos três segmentos em imagens de res-
sonância magnética; imagens de ressonância magnética dodolescente com dermatomiosite juvenil. Rev Bras Reumatol. 2016.
encéfalo incompatíveis com esclerose múltipla; e um teste de
IgG-neuromielite óptica positivo (marcador sérico: autoanti-
corpo dirigido contra a aquaporina-4).9
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Figura 2 – Imagem de ressonância magnética em corte
axial da coluna cervical (C3) que mostra uma  lesão medular
































A antiaquaporina-4 é um autoanticorpo (IgG) dirigido
ontra proteínas dos canais de água da barreira hematence-
álica. A distribuic¸ão da lesão do SNC corresponde às áreas
m que há uma  alta concentrac¸ão desses canais. Portanto,
 antiaquaporina-4 pode ser considerada um biomarcador
ara a neuromielite óptica, embora a extensão da correlac¸ão
ntre o título do anticorpo e a gravidade do surto não seja
lara.9
Luccinetti et al. demonstraram a deposic¸ão de comple-
ento e IgM perivascular e a presenc¸a de um inﬁltrado
nﬂamatório intenso composto predominantemente por
acrófagos, granulócitos e eosinóﬁlos em lesões desmieli-
izantes em casos de autópsia que envolvem neuromielite
ptica, o que conﬁrma a importância da imunidade humoral
a ﬁsiopatologia da neuromielite óptica.10
Em um estudo retrospectivo que abrangeu 15 anos, Jef-
ery et al. avaliaram nove crianc¸as com neuromielite óptica.
odas tiveram uma  infecc¸ão viral antes dos sintomas de neu-
omielite óptica. A neurite óptica bilateral foi um achado
omum, observado em 89% das crianc¸as, e todas apresenta-
am um curso monofásico.3 No entanto, a neuromielite óptica
nticorpo-positivo normalmente não está associada a uma
oenc¸a monofásica, mas  exibe um curso progressivo muito
ápido.
Nossa paciente manifestou as características clínicas
escritas anteriormente, anormalidades na ressonância mag-
ética e a presenc¸a de anticorpos antiaquaporina-4. Ela tem o
ipo recorrente da doenc¸a e já tem deﬁciência visual irreversí-
el.
Achados da neuromielite óptica podem aparecer emComo citar este artigo: Fraga MM, et al. Neuromielite óptica em uma a
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2014.12.004
acientes com outras doenc¸as inﬂamatórias e infecciosas
utoimunes, com alguns relatos em adultos e crianc¸as.11
mbora os autores não sugiram uma  possível explicac¸ão para 6;x  x x(x x):xxx–xxx 3
essas associac¸ões, agentes infecciosos podem desencadear o
processo autoimune.
Não há consenso sobre o tratamento da neuromielite
óptica recorrente. Várias opc¸ões têm sido relatadas. Os surtos
são tratados com prednisona por via oral, metilprednisolona,
imunoglobulina intravenosa e plasmaferese.12 A terapia de
manutenc¸ão envolve imunoglobulina intravenosa mensal13
e rituximabe.14 Recentemente, dois estudos demonstra-
ram que o tratamento com azatioprina e prednisona ou
micofenolato mofetil interrompe a progressão da doenc¸a.12,15
Após o primeiro surto, essa paciente recebeu pulsoterapia
com metilprednisolona e terapia de manutenc¸ão com predni-
sona e azatioprina. Após o segundo surto, preferiu-se o uso de
pulsoterapia com metilprednisolona e imunoglobulina intra-
venosa mensal, além de manter a prednisona e a azatioprina.
Conclusão
O aparecimento de sintomas neurológicos atípicos durante o
curso de uma  doenc¸a reumática deve chamar a atenc¸ão para a
possibilidade de uma  associac¸ão com essa doenc¸a autoimune.
No caso apresentado aqui, o aparecimento de sintomas visuais
e motores incomuns em uma  paciente com dermatomiosite
juvenil levou imediatamente à suspeita clínica e exames labo-
ratoriais conﬁrmaram a doenc¸a neurológica associada.
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